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Points Forts a comprendre 


• Une proteinurie ne doit jamais etre 
consideree a priori comme benigne. Elle signe 
une alteration de la permeabilite glomerulaire 
et doit etre caracterisee en debit par 24 h. 

• La microalbuminurie est le premier seuil 
de proteinurie significatif d’une atteinte 
glomerulaire valide a ce jour uniquement 
pour la nephropathie diabetique. 

• Les mecanismes responsables d’une proteinurie 
sont nombreux : alteration de la structure 
anatomique ou fonctionnelle de la barriere 
glomerulaire, d’origine hereditaire ou acquise. 

• La proteinurie est en soi deletere pour le rein, 
car elle entraine un risque devolution 

vers la fibrose done l’insuffisance renale. 

• II existe des traitements specifiques ou non pour 
diminuer ou faire disparaitre une proteinurie. 


Proteinurie 

Normalement, les urines ne contiennent pas de proteines 
detectees par les methodes habituelles. L’ existence 
d’une proteinurie est le plus souvent le signe d’une 
atteinte de F integrity de la barriere glomerulaire. Les 
circonstances de decouverte d’une proteinurie sont de 
2 ordres : decouverte systematique ou decouverte au 
cours de la surveillance d’une maladie ou du suivi d’un 
patient a risque renal. Seule la premiere circonstance 
devrait poser un probleme de diagnostic au medecin. 
L’examen des urines a la bandelette doit faire partie de 
l’examen clinique comme la palpation ou l’auscultation 
d’un organe. 


La proteinurie permet de diagnostiquer une atteinte 
renale primitive ou secondaire et une biopsie renale est 
souvent necessaire pour preciser 1’ atteinte renale en cas 
de proteinurie. Cette derniere est nocive pour le rein 
intrinsequement quelle que soit la maladie causale. 

Decouverte d’une proteinurie 
lors d’un examen systematique 

La proteinurie est depistee par une bandelette mais elle 
doit etre confirmee par un dosage ponderal sur un 
recueil d’urine des 24 h. 

Sa decouverte lors d’un examen systematique doit 
d’abord en faire eliminer plusieurs formes. 

1. Proteinuries sans signification pathologique 

• Les fausses proteinuries qui accompagnent une 
hematurie macroscopique ou une pyurie massive sont 
toujours d' interpretation difficile. 11 faut repeter cette 
recherche en dehors de ces circonstances pour affirmer 
le caractere permanent de la proteinurie. 

• Les proteinuries fonctionnelle s : la fievre ou un effort 
intense peuvent provoquer une proteinurie qui n’a pas 
de signification pathologique mais demande a etre 
verifiee plus tard a distance de ces circonstances. 

• Une proteinurie orthostatique chez un adolescent est 
eliminee en fractionnant les urines nocturnes : la proteinurie 
est alors absente sur les echantillons d’urines emises en 
position couchee. Ce type de proteinurie n’a aucune 
signification pathologique et sa cause n'a pas, a ce jour, 
d’explication definitive. Isolee, elle ne requiert aucune 
exploration complementaire et disparait le plus souvent 
avant l’age de 30 ans. 

2. Proteinuries pathologiques 

• Les proteinuries tubulaires represented 1’ impossibility 
pour le tubule de reabsorber des proteines filtrees. Elies 
se rencontrent dans certaines rares maladies du tubule 
proximale. Le diagnostic en cas de doute se fait avec une 
electrophorese des proteines urinaires montrant F absence 
de preponderance de l’albumine remplacee par des globulines. 

• La proteinurie de Bence Jones represente la presence 
de chalnes legeres dans les urines. Elle est detectee avec 
une sensibilite mediocre pas les bandelettes. Elle necessite 
une recherche specifique. Elle signe la presence d’une 
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dysproteinemie et se rencontre dans les dysproteinemies 
benignes, le syndrome de Randall, les dysproteinemies 
malignes ou myelome, certaines amyloses. 

Ce type de proteinurie presente un risque d'insuffisance 
renale aigue souvent irreversible par precipitation intra- 
tubulaire des chaines legeres avec la proteine de Tamm 
et Horsfall dans certaines circonstances comme l’injection 
de produit iode, la prise de diuretiques, une deshydratation, 
l’hyperuricemie. . . 

Une proteinurie, lorsqu’elle est ni fausse ni fonctionnelle 
ni orthostatique, signe toujours une atteinte renale. Elle 
peut avoir plusieurs niveaux quantitatifs. 

3. Microalbuminurie 

• Definition : la microalbuminurie est une petite quantite 
d’albumine comprise entre 20 a 200 mg/L ou 30 a 
300 mg/24 h. Au-dela de ces limites on parle de proteinurie 
et on present un dosage d’une proteinurie des 24 h. En 
de£a de ces limites la proteinurie est consideree comme 
physiologique. Elle est mesuree par la methode radio- 
immunologique (R1A) ou nephelometrie le plus souvent. 

• Signification : elle signe F atteinte initiate glomerulaire 
historiquement d’abord decrite dans la nephropathie 
diabetique. Elle est aussi un facteur reconnu de risque 
cardiovasculaire. Son champ d’interet ne cesse de se 
developper, interessant la surveillance du rein greffe, de 
F hypertension arterielle et bientot d’autres nephropathies 
au stade incipiens. 11 n’est cependant pas recommande 
de demander la recherche d’une microalbuminurie en 
dehors du diabete. II faut s’assurer de la permanence de 
cette microalbuminurie et done refaire le dosage en cas 
de positivite. En effet, la variabilite intra-individuelle est 
importante et beaucoup de situations peuvent s’accom- 
pagner d’une microalbuminurie (fievre, infection aigue, 
pancreatite, hyperglycemie majeure, infection urinaire. . .). 

4. Caracterisation de la proteinurie 

Elle peut etre : 

- non nephrotique si elle est inferieure a 3 g/24 h chez 
l’adulte ou 40 mg/kg/j chez l’enfant; 

- incluse dans un syndrome nephrotique : defini par une 
proteinurie accompagnee d’une hematurie et even- 
tuellement d’une hypertension arterielle et (ou) d’une 
insuffisance renale aigue ; 

- proteinurie nephrotique: si elle entraine un syndrome 
nephrotique defini par un niveau de proteinurie supe- 
rieur a 3 g/24 h chez l’adulte ou a 40 mg/24 h chez 
l’enfant, une protidemie inferieure a 60 g/L et une 
hypoalbuminemie inferieure a 30 g/L. 

Le syndrome nephrotique, quel que soit l’age de decouverte 
ou la cause s’accompagne de perturbations biologiques 
et de risques specifiques (v. infra). 

5. Conduite a tenir 

Elle depend des circonstances de decouverte et de son 
niveau. 

• Une proteinurie de decouverte systematique supe- 
rieure a 1 g/24 h chez un adulte ou 20 mg/kg chez un 
enfant doit etre exploree par une biopsie si le contexte 


clinique et les explorations morphologiques des reins ne 
donnent pas de reponse evidente. La biopsie permet le 
diagnostic de F atteinte glomerulaire, guide eventuellement 
les explorations complementaires et F attitude therapeutique. 

• Une proteinurie detectee pendant la surveillance 
d’un patient atteint d’une maladie a risque renale ne 
devrait pas poser de probleme diagnostique au medecin 
qui la decouvre. C’est le cas de la surveillance d’un diabete 
ou d’une maladie systemique a risque d’ atteinte renale 
comme un lupus, une vascularite, une hypertension arte- 
rielle, une dysglobulinemie. On ne peut que regretter 
F absence de la recherche systematique d’une proteinurie 
dans toutes les circonstances ou une proteinurie est le 
premier signe d’une atteinte renale. 

La proteinurie peut aussi apparaitre au cours de l’evolution 
de maladies glomerulaires deja diagnostiquees, par 
exemple sur une hematurie et une biopsie anterieure 
comme dans le syndrome d' Alport ou la nephropathie a 
depots d’lgA. L’ apparition d’une proteinurie est toujours 
le signe d’une aggravation de l’atteinte renale de ces maladies. 
La biopsie renale est indiquee dans presque tous les cas 
de decouverte d’une proteinurie, sauf dans le syndrome 
nephrotique pur de l’enfant entre 1 et 10 ans, ou lorsque 
le diagnostic est evident comme chez la plupart des 
patients diabetiques adultes qui developpent une nephro- 
pathie diabetique apres de longues annees devolution. 

• Danger d’une proteinurie : toute proteinurie prolongee 
represente un danger pour l’avenir de la fonction renale. 
L’ irruption d’une proteinurie dans le flux tubulaire active 
des mecanismes de reabsorption de l’albumine qui vont 
entrainer par une cascade de mecanisme une fibrose 
renale et in fine une reduction de la masse nephronique. 
C’est un mecanisme non specifique de destruction du 
tissu renal pour lequel il n’existe pas a ce jour de traitement 
specifique : seule la diminution de la proteinurie peut 
limiter ce phenomene. Si bien que toute intervention qui 
tend a diminuer une proteinurie se revele etre une action 
limitant la degradation de la fonction renale. La reduction 
de la proteinurie est une cible therapeutique en soi. 

• Traitement non specifique d’une proteinurie: il 
consiste d’abord en la reduction de la pression arterielle 
(par ex. la pression arterielle cible est < 125/75 mmHg 
lorsque le patient a une proteinurie superieure a 1 g/24 h 
et une insuffisance renale selon l'Anaes). Cependant les 
inhibiteurs de F enzyme de conversion (IEC) et les anta- 
gonistes des recepteurs de l’angiotensine II (sartans) ont 
un effet antiproteinurique independant de la baisse de la 
pression arterielle. Ils sont done indiques en l re intention 
(et en F absence de contre-indication) dans le cas de nephro- 
pathies proteinuriques. Les travaux qui ont demontre 
l’effet antiproteinurique des inhibiteurs de l’enzyme de 
conversion et sartans sont issus de la recherche pharma- 
ceutique et interessent des molecules specifiques. Ils ne 
permettent pas d’affirmer que cette propriete est un effet 
de classe, mais cette hypothese est tres vraisemblable. 

• Traitement specifique d’une proteinurie : il depend 
de la maladie causale. Il fait appel essentiellement aux 
corticoides, aux immunosuppresseurs dont les differents 
protocoles ne sont pas developpes ici. 
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Syndrome nephrotique 

Le syndrome nephrotique est defini par un niveau de 
proteinurie suffisamment eleve pour entrainer une baisse 
de l’albuminemie et done de la protidemie. Cet etat 
entraine des perturbations cliniques avec la retention 
hydrosodee, et biologiques dont certaines peuvent varier 
legerement en fonction de la cause. 

■ Clinique 

Les cedemes sont souvent le mode de revelation. 11s sont 
classiquement mous, prenant le godet ou toute autre 
marque de pression, indolores, blancs et declives. Ils 
peuvent s’etendre aux sereuses (ascite, epanchement 
pleural) realisant un tableau d'anasarque. La prise de 
poids peut etre importante (de 15 a 20 kg chez un adulte) 
ou deformant les traits du visage d’un enfant qui a de la 
peine a ouvrir les yeux. Le retard au diagnostic est du, le 
plus souvent, au fait qu’on ne pense pas a cette hypothese 
et qu’on envisage le diagnostic d’insuffisance cardiaque 
chez une personne agee ou d’allergie chez un enfant 
avant de tremper une bandelette dans les urines. 

■ Perturbations biologiques 

II s’agit : 

- d’une augmentation des a2-macroglobulines > 10 g/L ; 

- de la diminution des gammaglobulines < 6 g/L avec 
des risques d’infection ; 

- d’une augmentation de la coagulability sanguine avec 
risque de thrombose veineuse et arterielle surtout dans 
la nephrose et la glomerulonephrite extramembraneuse 
(v. infra) ; 

- d’une hyperlipidemie avec une elevation du cholesterol 
et des triglycerides. 

■ Complications du syndrome nephrotique 

1. Thromboses arterielles ou veineuses 

Ce risque est du aux perturbations touchant la synthese 
des proteines de la coagulation et a une thrombocytose 
frequente. Leur prevention fait appel aux antiagregeants 
plaquettaires en prevention, ou aux heparines de bas 
poids moleculaires (HBPM). En cas de thromboses, le 
traitement est celui de toute thrombose avec les heparines 
et un relais par les antivitamines K. 

2. Infections 

Elies sont dues a l’effondrement du taux des gamma- 
globulines circulantes. Ce sont des infections a pneumo- 
coques ou streptocoques, pulmonaires, cutanees avec 
une forme particuliere possible chez l'enfant: la peri- 
tonite primitive a pneumocoque. Une prescription de 
penicilline orale est parfois prescrite pendant les phases 
nephrotiques ; la surveillance etroite avec une prescrip- 
tion d’antibiotique a la moindre fievre peu suffire. 


3. Complications liees au traitement 

Ce sont celles des corticoides, des immunosuppresseurs 
et des diuretiques. 

La fuite de proteines urinaires abondantes et prolongees 
peut aussi conduire a la denutrition, l'hypothyroidie et 
l'insuffisance renale par des mecanismes de sclerose 
glomerulaire et interstitielle. 

Traitement symptomatique 
des syndromes nephrotiques 

La restriction sodee est prescrite tant que les cedemes 
persistent et pendant une corticotherapie. 

La restriction hydrique est indiquee en cas d’ cedemes 
associes a une hyponatremie. 

Le regime alimentaire est normocalorique, sans enri- 
chissement en protides dont l’apport doit etre normal ou 
diminue en cas d’habitude excessive. 

Les perfusions d’albumine sont inefficaces (voire dan- 
gereuses) pour negativer la balance sodee. 

Les diuretiques de l’anse (furosemide) sont efficaces 
malgre une resistance. Leur prescription a doses repetees 
et fractionnees, eventuellement associee a l’amiloride, 
permet de raccourcir ou de controler le syndrome cede- 
mateux. 

La prevention des accidents thromboemboliques est 
adaptee au risque qui est proportionnel a la severite du 
syndrome nephrotique faisant appel aux antiagregeants 
plaquettaires, l’heparine ou les antivitamines K. 

L’ hyperlipidemie est peu sensible au regime ; dans les 
formes chroniques, les inhibiteurs de HMG CoA sont 
presents pour baisser le LDL-cholesterol. 

■ Syndrome nephrotique de l’enfant 

II est remarquable par une cause majeure : le syndrome 
nephrotique a lesions glomerulaires minimes, jadis 
appele la nephrose lipoidique. Cette maladie se ren- 
contre aussi chez L adulte, mais chez l’enfant elle est, 
par opposition a 1’ adulte, la cause presque exclusive du 
syndrome nephrotique. 

C’est un syndrome nephrotique pur, parfois accompagne 
d’une discrete hematurie microscopique. II s’agit le plus 
souvent d’un enfant de 2 a 4 ans, brutalement atteint 
d’un syndrome cedemateux franc : paupieres bouffies, 
cedemes mous, blancs, declives avec prise de poids evi- 
dente. La biologie est celle d’un syndrome nephrotique 
comme precedemment decrite. II n’y a ni insuffisance 
renale ni hypertension arterielle. 

Dans ces conditions initiales, la biopsie renale n’est pas 
indispensable au diagnostic. 

Le traitement fait appel d’abord aux corticoides presents 
en l re intention sans biopsie renale. L’interet est de tester 
la corticosensibilite de cette maladie. La classification 
en forme corticosensible et corticoresistante a un interet 
diagnostique et pronostique. 

Le protocole de corticotherapie de la premiere poussee 
est le suivant : prednisone ou prednisolone 60 mg/m 2 /j 
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ou 2 mg/kg/j sans depasser 60 a 80 mg/j pendant un 
mois. La remission avec disparition complete de la pro- 
teinurie est obtenue en general en une a 2 semaines. Si, a 
la fin du premier mois, la remission n’est pas realisee, 
on prescrit 3 bolus de methylprednisolone (10 mg/kg ou 
1 000 mg/1,73 m 2 ). Si la remission est obtenue le syn- 
drome nephrotique est dit corticosensible. En cas d’inef- 
ficacite de ce schema de corticotherapie, le syndrome 
nephrotique est dit corticoresistant. 

En cas de corticosensibilite avec ou sans bolus, le traitement 
est poursuivi avec 2 mg/kg donne 1 jour sur 2 (traitement 
dit alterne) pendant 2 mois ; puis la posologie est regu- 
lierement diminuee en 1 mois et demi pour etre arretee 
au bout de 4 mois et demi de traitement. 

La corticotherapie s’accompagne d’un regime appauvri 
en sodium, et d'une prescription de vitamine D et de 
calcium. 

L’evolution n’est malheureusement que rarement (moins 
de 10%) faite d’une unique poussee, mais marquee 
presque toujours de rechutes plus ou moins frequentes. 
Ces rechutes sont traitees par les corticoldes seuls si 
elles sont espacees et d’un niveau de corticodependance 
compatible avec l’absence d’effet secondaire. 

En cas de rechutes frequentes accompagnees d’un 
niveau de corticodependance eleve, le traitement fait 
appel a differents traitements tels que le levamisol, le 
cyclophosphamide, le chlorambucil ou la ciclosporine. 
Ces protocoles sont le plus souvent initialises en milieu 
specialise. Le traitement par ciclosporine demande une 
surveillance attentive comprenant la biopsie renale 
compte tenu des risques de toxicite renale. 

Ces formes corticosensibles guerissent dans plus de 90 % 
des cas dans l’enfance, mais pour 5 a 10%, la maladie 
reste evolutive a l’age adulte. 

En cas de corticoresistance, la biopsie renale est indis- 
pensable ; elle montre soit des lesions glomerulaires 
minimes soit des lesions de hyalinose segmentaire et 
focale. Ces formes evoluent exceptionnellement vers la 
remission spontanee. La ciclosporine permet quelques 
remissions supplementaires, mais c’est dans ces formes 
corticoresistantes que 1’evolution se fait le plus souvent 
vers l’insuffisance renale. De plus, ces formes offrent un 
risque eleve de recidive sur le greffon en cas de trans- 
plantation renale. 

Dans les formes corticoresistantes, 2 formes hereditaires 
recessives autosomiques ayant beneficie d’avancees 
recentes en recherche genetique meritent d’etre isolees : 

- le syndrome nephrotique dit « finlandais » a debut 
neonatal du a une anomalie de la nephrine, substance 
impliquee dans la solidite de la structure des pedicelles 
des podocytes ; 

- certaines formes de syndrome nephrotique cortico- 
resistantes ne recidivant pas sur le greffon, dues a une 
anomalie de la podocine, autre substance impliquee 
dans la cohesion des pedicelles. 

Les autres syndromes nephrotiques de 1’ enfant sont plus 
rares, avec quelques glomerulonephrites extramembraneuses 
qui sont secondaires pour la plupart a des infections ou 
des maladies auto-immunes. 


Syndrome nephrotique de I’adulte 

Le syndrome nephrotique de f adulte necessite presque 
toujours une biopsie renale pour le diagnostic etiologique 
mis a part quelques rares circonstances comme le diabete. 
Les principales causes sont : le syndrome nephrotique a 
lesions glomerulaires minimes ; la glomerulonephrite 
extramembraneuse ; la nephropathie du diabete avec la 
glomerulosclerose diabetique ou de Kimmestiel- Wilson ; 
la hyalinose segmentaire et focale ; l’amylose. 

1. Syndrome nephrotique a lesions 
glomerulaires minimes de I’adulte 

II est peu different de celui de f enfant decrit ci-dessus. 
Les protocoles de traitement sont peu differents la cortico- 
therapie d’attaque est limitee a 1 mg/kg/j et parfois 
0,5 mg/kg/j chez les malades de plus de 75 ans. 

2. Glomerulonephrite extramembraneuse 

• La glomerulonephrite extramembraneuse atteint 
indifferemment les 2 sexes : c’est la cause la plus fre- 
quente de syndrome nephrotique de l’adulte. C’est une 
glomerulopathie chronique definie par la presence de 
depots granuleux (non lineaires) d’immunoglobuline G 
detectes par immunofluorescence sur la face externe, de 
la membrane basale glomerulaire ; des depots de C3 leur 
sont souvent associes. Selon l’intensite des depots, 
3 stades de la maladie ont ete decrits. En microscopie 
optique, les anomalies de la glomerulonephrite extra- 
membraneuse sont limitees a la paroi capillaire et sont 
de diagnostic difficile dans les formes peu severes ou 
debutantes; elles necessitent l’utilisation de colorations 
argentiques qui mettent en evidence les expansions 
(« massues », spikes). L’examen en immunofluorescence 
est toujours necessaire pour affirmer le diagnostic. Un trait 
marquant de la glomerulonephrite extramembraneuse 
est f absence de proliferation cellulaire. 

• La glomerulonephrite extramembraneuse peut 
affecter des patients de torn ages : sa manifestation initiale 
est, dans environ 80 % des cas, un syndrome nephrotique 
avec cedemes et proteinurie souvent massive (3= 10 g/24 h), 
et dans 20 % des cas une proteinurie moderee sans syn- 
drome nephrotique. D’ autres signes initiaux, associes a 
la proteinurie, sont : 

- l’hematurie microscopique dans environ 30% des cas 
mais il n’y a jamais d’hematurie macroscopique ; 

- f hypertension arterielle dans 30 a 50 % des cas ; 

- l'insuffisance renale moderee (creatinine 130 a 
200 pmol/L) dans 5 a 20 % des cas. 

• La majorite (80%) des glomerulonephrites extra- 
membraneuses sont idiopathiques : une association 
pathologique est observee dans 15 a 30 % des cas : 

- infections : hepatite B, syphilis, filariose (loase) ; 

- cancer bronchique, renal, mammaire ; 

- lupus erythemateux dissemine ; 

- medicamenteuses, sels d’or, D-penicillamine, sels de 
mercure, captopril. 

• L’evolution des glomerulonephrites extramembraneuses 
idiopathiques peut se resumer de la fagon suivante. 
Chez 30 a 40% des patients, f evolution se fait vers une 
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remission complete (disparition de la proteinurie) ou 
partielle (persistance d’une proteinurie sans syndrome 
nephrotique). Une insuffisance renale terminale avec 
hypertension arterielle s’observe dans 15 a 30% des cas. 
Dans environ un tiers des cas le syndrome nephrotique 
persiste sans insuffisance renale. L’ evolution peut etre 
emaillee de complications communes aux autres syndromes 
nephrotiques (thromboses veineuses). 

• Le traitement symptomatique est celui de tous les 
syndromes nephrotiques, associant essentiellement une 
therapeutique diuretique, traitement antihypertenseur, le 
traitement ou la prevention des thromboses. Le traitement 
etiopathogenique des formes idiopathiques reste tres debattu ; 
il fait appel a F utilisation des corticoides ou des immuno- 
suppresseurs seuls ou en association. Le traitement des 
formes secondaires repose sur le traitement de la cause avec 
arret de la substance responsable, eradication de F infection 
ou du cancer ou controle de l’activite lupique. 

• Les mecanismes impliques dans la constitution des 
glomerulonephrites extramembraneuses restent impar- 
faitement connus. Les donnees experimentales suggerent 
que les depots glomerulaires d’IgG sont consecutifs a 
des phenomenes divers. Un premier mecanisme est le 
depot sur la membrane basale de complexes immuns 
circulants : il est probablement en cause dans les glomerulo- 
nephrites extramembraneuses secondaires ou satellites des 
cancers (bronchiques notamment), des hepatites B, du 
lupus erythemateux dissemine. Un second mecanisme 
est la fixation d’ anticorps IgG sur les antigenes proteiques 
non encore definis, presents dans la membrane cytoplas- 
mique des pieds des cellules epitheliales viscerales 
(podocytes). Les mecanismes par lesquels une proteine 
constitutionnelle devient antigenique sont mal connus. Il 
est possible qu’intervienne une activation polyclonale des 
lymphocytes B avec formation d’ auto-anticorps multiples. 

3. Hyalinose segmentaire et focale 

La hyalinose segmentaire et focale est une glomerulopathie 
chronique frequente, touchant F enfant et l’adulte. Elle 
est definie par la presence d’une lesion hyaline et sclereuse 
des glomerules atteignant une partie du glomerule (segmen- 
taire) et un certain pourcentage des glomerules (focale). 
La lesion segmentaire est caracterisee par la presence 
dans le floculus d’un depot de substance anhiste, avec 
synechie (accolement) entre le floculus, l’epithelium 
parietal et la capsule de Bowman entrainant un comble- 
ment partiel de Fespace urinaire. L’ analyse du depot a 
montre qu’il etait compose d'IgM et de divers composants 
de la matrice extracellulaire. Aux lesions glomerulaires 
sont associees des lesons interstitielles fibrosantes et 
inflammatoires avec atrophie tubulaire ainsi que des 
lesions d’endarterite fibreuse. 

• Le signe majeur de la hyalinose segmentaire et foca- 
le est le syndrome nephrotique, present dans au moins 
50 % des cas. Parfois, elle peut etre revelee par une pro- 
teinurie sans syndrome nephrotique. La proteinurie est 
non selective, Falbumine en representant 60 a 70 %. Une 
hematurie microscopique est retrouvee dans 50 % des 
cas. L’ hypertension arterielle (HTA) est un mode frequent 
de revelation, puisqu’elle est presente dans 50% des 


cas. L’insuffisance renale est presente des le premier 
examen chez environ 25 % des patients. 

• La hyalinose segmentaire et focale peut : 

- etre idiopatliique : elle represente environ 15 % des 
glomerulopathies chroniques ; 

- compliquer une nephrose lipoidique, initialement sans 
lesion glomerulaire decelable ; 

- etre associee ou etre une consequence de diverses 
maladies renales : reflux vesico-renal ; nephrectomie 
unilaterale ; comme element lesionnel des nephropathies 
chroniques ayant evolue vers F insuffisance renale ter- 
minale, quelle que soit la structure initialement affectee ; 
heroinomanie ; infection par le VIH (virus de l’immu- 
nodeficience humaine), sida. 

Cette maladie peut aussi etre decouverte chez des 
patients tres obeses. Elle est plus frequente chez les 
patients d’origine africaine. 

• L’ evolution de la hyalinose segmentaire et focale est 
variable, associant diversement : 

- la persistance d'un syndrome nephrotique dans environ 
30% des cas ; 

- une HTA souvent ; 

- la degradation progressive de la fonction renale chez 
30 % des patients, dont 15 % evoluant vers F insuffi- 
sance renale terminale. L'HTA et Finsuffisance renale 
sont correlees a Fintensite des lesions glomerulaires. 

• Le traitement corticoide doit etre entrepris en cas de 
syndrome nephrotique selon les modalites identiques a celles 
de la nephrose lipoidique. Cependant Fefficacite est nette- 
ment moindre : obtention d'une remission complete ou 
partielle dans seulement 40 a 50 % des cas. Le controle de 
l'HTA est essentiel pour ralentir ou prevenir la deterioration 
de la fonction renale. Apres transplantation renale, la hyali- 
nose segmentaire et focale peut recidiver sur le greffon. 
Les lesions de hyalinose segmentaire et focale ne sont 
pas specifiques d’un seul mecanisme physiopathologique 
comme en temoignent les differentes circonstances dia- 
gnostiques. L’ hyperfiltration glomerulaire pourrait etre 
un des facteurs communs a ces differentes circonstances. 

4. Amylose 

L’ infiltration du parenchyme renal, surtout des glomerules, 
par la substance amyloide AA ou AL est une cause de 
nephropathie chronique avec syndrome nephrotique. La 
frequence de la nephropathie amyloide de type AA 
decroit dans les pays developpes, parallelement a celle 
de la tuberculose pulmonaire qui en etait la cause principale. 
La frequence de F amylose renale AL est probablement 
inchangee. Une insuffisance renale complique le cours des 
amyloses systemiques AA ou AL dans 50 a 60 % des cas. 
La substance amyloide, d’apparence amorphe en micro- 
scopic optique, est composee de fibrilles ayant un aspect 
plisse caracteristique en microscopie electronique. Dans 
chaque type d’ amylose la proteine specifique impliquee 
constitue la plus grande partie du depot amyloide. 
Seules les substances amyloides AA et AL sont 
capables d’infiltrer le parenchyme renaF Toutes les 
chaines legeres peuvent etre amyloidogenes, mais en 
regie generale il y a 2 fois plus de cas impliquant une 
chaine lambda qu’une chaine kappa. 
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Les lesions renales sont constitutes de depots extra- 
cellulaires de substance amyloide : dans le mesangium, 
a la face interne de la membrane basale glomerulaire, 
dans la paroi tubulaire. La substance amyloide est faci- 
lement reconnaissable par des colorations speciales : 
rouge Congo et methyle violet. On peut distinguer les 
substances AA et AL, en cas de doute sur la cause de la 
maladie par methode immunohistochimique en utilisant 
des anticorps anti-AA ou anti-chaines legeres. 
L’evolution se fait vers l’infiltration massive et destruc- 
trice du parenchyme renal par la substance amyloide. 

Le signe revelateur de la maladie est un syndrome 
nephrotique chez 75 % des patients environ, une protei- 
nurie sans syndrome nephrotique dans 25 % des cas. 
L’insuffisance renale est presente d’emblee dans plus de 
50 % des cas. L’ association a une hematurie ou une 
HTA est rare. Un trait particulier de l’amylose est la 
conservation de la taille des reins, qui sont parfois meme 
agrandis, meme en cas d’insuffisance renale chronique 
severe. Dans la majorite des cas, la biopsie renale est 
indiquee, mais elle peut etre aussi : gingivale, rectale, ou 
pratique sur la graisse sous-cutanee abdominale, car ces 
tissus sont parfois plus accessibles a l’examen histolo- 
gique. L’evolution se fait inexorablement vers l’insuffi- 
sance renale terminale avec un duree d’evolution extre- 
mement variable d’un sujet a l’autre, allant de quelques 
mois a plus de dix ans. II n’y a pas de traitement de 
l’amylose renale constitute. En cas d’amylose secondai- 
re AA, la guerison ou F amelioration de la maladie sous- 
jacente peut ralentir sinon stabiliser Involution de la 
nephropathie. Le traitement de l’amylose AL se resume 
a celui du myelome, de la maladie de Waldenstrom ou 
de la gammapathie sous-jacente. 

Une prevention efficace existe pour Famylose secondaire 
a la fievre periodique mediterraneenne avec la colchicine. 

5. Nephropathie diabetique 

• Les diabetes de type 1 et 2 peuvent generer une 
nephropathie diabetique de presentation identique dans 
les 2 formes. Le premier stade est une microalbuminurie, 
puis une proteinurie nette qui devient nephrotique avant 
Fevolution vers Finsuffisance renale terminale. 

• La biopsie renale n’est pas necessaire, sauf en cas de 
doute diagnostique. Au cours du diabete de type 2, 20 % 
des lesions renales ne correspondent pas a des lesions de 
nephropathies diabetiques (glomerulonephrite extramembra- 
neuse, hyalinose segmentaire et focale...). S’il existe une 
retinopathie diabetique, il est d’usage de faire le diagnostic 
sans biopsie. Celle-ci est necessaire si le diabete est recent 
sans retinopathie et en cas de syndrome nephrotique franc. 
Les lesions renales sont d’abord une hypertrophie du materiel 
mesangial completee par la suite de depots realisant la 
nephropathie de Kimmestiel et Wilson. 

Cette nephropathie atteint 30 a 40 % des diabetiques au 
cours du diabete de types 1 et 2. Dans le cas du diabete 
de type 1, son pic d’ apparition se situe entre 5 et 20 ans 
d’evolution du diabete. Avant ou apres cette periode, 
Fapparition d’une nephropathie chez un diabetique de 
type 1 est rare : une autre cause de nephropathie doit etre 
envisagee. A l’inverse, dans le diabete de type 2, l’incidence 


augmente avec le temps des 5 ans d’evolution et une 
nephropathie diabetique peut se voir apres 20 ans d’evo- 
lution du diabete. Une predisposition genetique est vrai- 
semblable mais cette nephropathie touche principale- 
ment et plus rapidement les patients mal equilibres et au 
diabete plus ancien. 

• Aucun traitement specifique ne permet d’eliminer les 
depots ou de prevenir Fapparition de la nephropathie 
diabetique, mais la prevention ou le recul de l’echeance 
font appel : 

- avant le stade de la microalbuminurie, au controle le 
plus strict de la glycemie et de la pression arterielle au 
sevrage tabagique (utile a tous les stades de nephropathie) ; 

- au stade de la microalbuminurie, la prescription d’un 
IEC chez une diabetique de type 1, ou d’un sartan 
chez un diabetique de type 2, meme en cas de pression 
arterielle normale. Le controle de la pression arterielle 
doit etre des plus stricts avec une cible < 135/85 mmHg. 

Toutefois, les equipes de nephrologie decouvrent encore 
trop souvent les patients diabetiques au stade de Finsuf- 
fisance renale chronique avancte. A ce stade, lorsque la 
filtration glomerulaire est inferieure a 25 mL/min/1,73 m 2 , 
IEC et sartan deviennent difficile a introduire a cause du 
risque d’ aggravation de Finsuffisance renale chronique 
et d'hyperkaliemie, risque majore en cas de macro- 
angiopathie atheromateuse associee. ■ 


Points Forts a retenir 


• La proteinurie et le syndrome nephrotique 
de l’enfant comme de l’adulte doivent etre 
explores pour en retrouver la cause. La biopsie 
renale est indiquee dans presque tous les cas 
chez l’adulte Chez l’enfant, la conduite est stereo- 
typee entre 1 et 8 ans : c’est la corticotherapie 
d’epreuve qui fait le diagnostic et met en remission 
le syndrome nephrotique du a des lesions 
glomerulaires minimes encore appele «nephrose». 

• Les complications de l’etat nephrotique 
chez l’enfant comme chez l’adulte sont 
les thromboses et l’infection. 

• On oppose schematiquement les nephropathies 
primitives et secondaires, primitives lorsque 
aucune etiologie n’est retrouvee, secondaires 

si associees a une etiologie precise 
comme un diabete ou une amylose. 
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